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   We report 3 cases of females with congenital masculinization of the external geni-
talia, who were born of mothers treated with certain oral progestins during pregnancy 























名,用量 とも不明)妊 娠3ケ 月に入 り,同様の目的
でEPホ ルモン(1錠 はEthynyltestosterone10
mg,Ethynylestradio10.01mg含有)1日3錠 服用




















































巾約1.5cmの膣前庭に相当す る部があ り,尿道は 膣




































週4回 注射を4ヶ 月末まで続行 した.
妊娠5ケ 月目より流産防止の目的で ノアルテン(1
錠は17α一ethynyl-19nortestosterone5mg含有)













発育は余 り良好ならず,又 陰唇内に畢丸は 触 知 しな












は1873年にその分類法を提唱 して い る.然 し
1949年に始まるBarr一派の性 クロマ チ ン の
研究はこの分野に飛躍的な発展を与え,現在体
細胞の性クロマチンの問題を加味 した新分類,
鑑別法が紹介 されている.我 々の症 例 の 如 き
は,真性半陰陽はさておき,女性仮性半陰陽,
副腎性器症候群(又 は副腎性男性化症)の 何れ
かを識別する必要がある.女性仮性 半 陰 陽 は
Phallusの肥大,陰 唇陰嚢癒合を伴 うことより
外陰部の男性化を呈するが,性 腺は両側 とも卵








性器症候群 とは尿中 工7KS及びプレグナネ ト
リオール排泄量の増加をみない点より鑑別 し得














































介),市 川 ・熊本 ・浅野2例,西 村1例 が発表
されている.(第1表)
本群の特徴は,男性化が非進行性であり,又
病変 の程度が副腎性器症候群 より軽 く.更に後
者では陰核の増大は陰唇陰嚢癒合の程度に比 し
















































































































































































腹 部 に 色素
沈 着
(一)
座 瘡 ・多 毛
が 常 に あ り






















































































































































プ レグナ ネ ト リオ ー
ノレ0.9m9/日
プ レグ ナ ネ ト リナ ー
ノレ0.5m9/日
プ レグ ナ ネ ト リオ ー
ル<o.2mg/日
1プレグナ ネ ト リオ ー
ル<0.2mg/日
プ レグ ナ ネ ト リオ ー
ノレ<0.2mg/日









































声 が 沈 む顔
毛 増 加





























































































5週 1.8×0.8 十十 10 6～38週 2.3 0.2顔毛 増 加
1声が沈む
1座瘡, プ レグ ナ ネ ト リオ ー
ノレ くO。2mg/日









































百瀬 ・島崎 ・片山 ・遠藤一女性仮性半陰陽症例
検索により,副 腎性器症候群 との鑑別 は可能 で
あり,更 に真性半陰陽を否 定す るには当然㈲ の
性腺の生検,試 験 開腹 を必要 とす るが,Wi1-
kinseta1.ば彼 等の経験 及び真性 半陰陽 の 稀
有性か ら,陰 唇陰嚢癒 合が軽 く,陰 核の増大が
著明であ り,然 も母 が経 口的に黄体 ホルモ ンを
大量に内服 した症 例には特 に試験 開腹を必要 と
しない と述べてい る.
我 々の3症 例 も,そ の臨床症状及 び諸 検査成
績より,敢 て性腺 の生検 は施行 しなかつたが,
女性仮性半陰 陽(経 口的黄体 ホルモン投 与に よ
る?)の 診断 を下 したものである.
本症の成因に関 して,諸 家は経 口的黄体 ホル
モソの体 内に於け る男性ホルモ ソ様作用 に帰 せ
し め て い る.こ の作用につ いては,Wilkins
eta1.も詳述 している如 く,動 物実験 に於 ても
之を認め,更 に実験方法 の相異 に よつ ては,そ
の作用強度に差異がお こる事 を認め てい る.
即ち経 口的 に このホルモンの投与 を 受 け た
際,男 性ホルモン様作 用は実験的推 測の範 囲 を
越えて出現 す る可能性 もあ り得 るであろ う
女児の外尿道 口及び膣 口の完成す る胎生20週
以前に該 ホル モンの投与 を受ければ碕型 は著 明
となるが,そ の後 に於 てもホル モン投与 に より
碕型は発生 し得 るもの といわれ,我 々の第3例
は之 に概当す るものであろ う 斯 様 な碕型成立
防止に女性 ホルモ ンを併 用す るも,そ の不可能
なる事がいわれてお り,我 々の第1,2例 の如
きethynylestradio1併用 例に於 て も之 を 同う
ことが出来 る.
Progesterone投与 によ り同様 な症状 発現 を
みた3例 をWilkinseta1.が報告 し,本 ホル
モンも或 る条件 の下 に於 ては男性 ホル モン様作
用を呈す ることを説明 し得 ると述べ ている.又
最近Bongiovannieta1.はDiethylstilbe-
strol使用後 に,発生 した女性仮性半陰 陽例を報
告 しているが,そ の理 由は全 く不 明であ る.
次 に経 口的に黄体 ホルモ ソの投与 を受けた際
出 現 す る男性化 の頻 度に就 ては,Grumbach
etaLがEthyllyltesteroneは流産治療 に 数
年間使用 され て来 たが碕型 の出現す る頻 度が非
常に低 いのに反 し,19-Nortestosteroneは最
679
近 の使 用に拘 らずそ の頻 度の高 い こ と に 注 目
し,後 者 は男性 化を生ず る危険性 が大 であ ると
述 べ て いる.又 彼 等の症 例は17α一ethyny1-19
Nortestesteroneのみであ るが,17α一methy1一
に於 てもその発現 をみ るとい う 本邦 では市 川
等が斯様 な症例 を報告 してい る.
何れ にしても之等 ホルモン投与に基 くと推測
され る晴型 の発現頻 度は低 い もの で,そ の発症
に関 しては当然一定 の条件 を考慮 す る事は当然
の事 で あ り,Wilkinseta1.は栂又 は胎 児 に
Steroid代謝 に異常 があ るか,又 は胎 盤通過性
の異常に より,該 ホルモ ソが胎児 の循環系 に多
量 に入 ることを臆測 したが,Grumbachetal.
はむ しろ投与ホルモ ソの男性化作用 の み に 帰
し,此 際 男性 ホルモ ン様作用 に対 する個体差 が
あ るとはい え,そ の直接作用 によ り用量 に比例
して碕型発生 をみ る とした.
我 々が文献 上集 め得 た症 例に 自験3例 を 加
え,ホ ル モソ投与量,投 与期間等 の判明せ るも
のにつ き検討 す ると,(第1表 参考)
①Ethynyltestosterone使用例
症例 を使用総量159を境 界 として2分 す る
と,159以上 の もの5例,以 下 の もの14例であ
り,前 老は4例 が陰唇陰嚢癒 合が中等度以上で
あ るに対 し,後 者 では4例 のみが中等 度以上で
あ り,両 者間 に明白な差異 がある様 である.陰
核 肥大は両者間 に特別 な差異 を認 めず,母 体 の
男 主化 も両 者間の差 異 を認 め難 い.
12)19-Norethynyltestosterone使用例
使 用総量1.59を以 て2分 する と,1.59以上
の7例 は全例陰唇 陰嚢癒合中等度以上 であ り,
1.59以下3例 は全例癒合は軽度 であつた.
Ethynyltestosteroneと19Norethynyl-
testosterolleとの黄体 ホルモン作 用は,後者 が
約20倍強力 と され てい るが,そ の男性 ホル モン
様作 用に就 て の詳細 は不 明であ る.然 し 乍 ら
之 等 の 症 例 か らみ ると,19Nor一の1.59は
Ethynyltesterolleの159以上 の男性ホル モン
様作 用が あ る事 が推測 され,Grumbacheta1.
の述べ るが如 く或程度以上 の量 を使 用す る と女
胎児 の外陰部 が男性化 を起す危険 が大 であ ると
推 測 され る.又 母体 に対す る副作用 も当然使 用













1.経 口的黄体 ホル モン剤服 用に より誘発 さ
れた と推 測 した女性仮 性半陰陽 の3例 を報告 し
た.
2.本 症 の診断,治 療及 び病 因につ き若干 の
考按 を加 えた.
3.本 症 はGrumbachetaLの 如 く ホ ル
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